Multiple endocrine neoplasia, type I and type II B: report of two cases by 江左, 篤宣 et al.
Title多内分泌腺腫症の2例(1型と2b型)
Author(s)江左, 篤宣; 杉山, 高秀; 朴, 英哲; 片岡, 喜代徳; 金子, 茂男;郡, 健二郎; 栗田, 孝












江 左 篤 宣*
杉 山 高 秀**
朴 英 哲
片 岡 喜 代 徳***
金 子 茂 男
郡 健 二 郎
栗 田 孝
     MULTIPLE ENDOCRINE NEOPLASIA, 
TYPE I AND TYPE II  B  : REPORT OF TWO CASES
Atsunobu ESA, Takahide  SUGIYAMA, Young Chol PARK, 
 Kiyonori KATAOKA, Shigeo KANEKO,  Kenjiro  KOHRI 
              and Takashi KURITA 
From the Department of Urology, Kinki  University School fMedicine 
 (Director: Prof. T. Kurita)
   Multiple endocrine neoplasia (MEN) is rare. We report two cases of type I and type 
 IIb MEN. 
   A 41-year-old female visited our clinic with  u complaint of spontaneous discharge of 
urinary stones. Right lobe of the thyroid had been resected in previous operation for cancer. 
She was diagnosed to have hyperparathyroidism from hypercalcemia, hypophosphatemia and 
a small tumor in the neck. Left upper parathyroid and a lymphnode beside the left lower 
part of the thyroid were extirpated. Pathological examination revealed the former as adenoma 
and the later as metastasis of thyroid cancer. Since multiple pancreatic tumors and pituitary 
tumor were later detected, she was diagnosed to have type I MEN. Recently, her serum 
calcium level again elevated. 
   A 27-year-old male visited our clinic with complaints of multiple tongue tumors, malfa-
noid habitus and characteristic facies, such as lip hypertrophy, everted eyelids and prognath-
ism. This characteristic subjective picture made type  IIb MEN doubtful. Medullary thyroid 
cancer was discovered, but pheochromocytomas could not be found. 


























































































































月初旬頃,嘔 気,食 欲不振,右 季肋部および 背部の




日膵腺 腫摘出術を 施行した.組 織 診断はmultiplc








































髄 様 癌 と診 断 し,1983年ll月30日甲状 腺 全 摘 出 術 お よ
び 頸 部 リンパ 節 郭 清術 を施 行 した.組 織 は 類 円形 の核
を有 す る立 方 状 の異 型 細胞 が 髄 様 に 増 殖 し大 小 の巣 を
形 成 して お り,一 部 に 石 灰 沈 着 が み られ た(Fig.8).
下垂 体 機 能 の精 査 で はGH値 が8.9ng/mlと や
や 高値 を示 した が,LH-RH分 泌 刺 激 試 験 では 異 常
を 認 め な か った.
また 注腸 造 影 を お こな った と ころ,巨 大結 腸,巨 大
憩 室 を認 めた.
血圧 は最 高 値 が150/100mmHgとや や 高値 を 示 し
た が,正 常血 圧 を 示 す こ とが 多 か った 。
副 腎 髄 質機 能 の精 査 を お こ な うべ く血 中adrena'
lin.noradrenalinを測 定 した が,そ れ ぞ れ の 値 は
0.OIng/ml,0.27ng/m1と正 常 で あ った.尿 中adre・
nalin.noradrenalin排泄 量 は,そ れ ぞれ4.4mg!
day,294.Img/dayとnoradrenalin排泄 量 の 高値
を 認 め た が,正 常値 を示 す こ と もた び た び あ った.尿
中V.M.Aも6.6mg!dayと 正 常 値 を 示 した.ま た
腹 部CTscan,副 腎scintigram(Fig.9AB),腹
部 動 脈 造 影 を 施 行 した が 褐 色 細胞 腫 の存 在 は確 認 で き
なか った.
そ の他X線 的 に は 脊 柱 側 轡,歯 芽 の埋 没 を認 め,精
液 検 査 では 無 精 子 症 を 認 め た,な お,染 色体 は正 常 で
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以 上 か らMENIIb型 と診 断 した,
甲状 腺 全 摘 出 術後 のC.E.A.値は,約2ヵ 月 後 に 約
150ng/mlと下 降 した が,現 在 も な お 約140ng/ml
と高 値 で あ る.現 在,血 圧 も 正 常 範 囲 内 で,尿 中
catecholaminc排泄 量 に も異 常 を認 め てい な い.
な お本 症 例 の 兄 も,血 清C.E・A・お よびcalcitonin
の高 値 を 認 め,頚 部 軟X線 像 に て 石 灰沈 着 を認 め,さ
らに 舌 小 腫 瘤 の 生 検 の結 果,神 経 腫 と 診 断 され,特
異 的 な 理 学 的 所 見 も 本 症 例 と 類 似 す る こ とか らほぼ






多 内分 泌 腺 腫 症(MEN)の 歴 史 は 浅 く,そ の病 因
は い まだ 確 立 され て い な い.Steinerら1)(1968)は
MENの 病 態 を 分類 し,下 垂 体 。上 皮 小体 お よび 膵 ラ
氏 島 の腫 瘍 の合 併 す るそれ ま でにWermer症 候 群 と
言 わ れ て いた 疾 患 をMENI型 と し、 甲状 腺 髄 様 癌
・褐 色 細 胞 腫 。上 皮 小体 の腺 腫 あ るい は 過形 成 の合 併
す るSipple症候 群 と言 わ れ て い た疾 患 をMENII
型 と した,Khairiら2)(1975)は,Williams3)ら
(1966)によ って 報 告 され た 甲状 腺 髄 様 癌 ・褐 色 細 胞
腫 に 粘 膜 神 経 腫 を と もな う疾 患 をMENIII型 と呼
ぶ こ とを 提 唱 した.し か しCarneyら4)(1976)は
MENは あ る 異 常 な 遺 伝 子 の影 響に よ り,と く に
amineprecursoruptakeanddecarboxylation
(APUD)系 細 胞 に 過形 成 が お こ る こ とに よ って 発
生 す る と考 え,MENIII型 はII型 の亜 型 に す ぎな
い と し,MENIIb型 と分類 し,III型 を今 後 新 た
な発 見 のた め に 残 して お こ うと考 え てい る.
以 上 に 述 べ た よ うに,現 在MENは3型 に 分 類 さ
れ て い るが,MENI型 に 甲 状 腺 癌 を 合 併 す る な ど
MENの 病 因 が必 ず し も単 純 な も の では な い こ とを 物
語 って お り,今 後 の研 究 が 期 待 され る.
症 例1に つ い て 興味 深 い 点 と してFig.1に 示 す
よ うに,最 近 徐 々 では あ る が 血 清Caが 上 昇傾 向,
Pが 低 下傾 向に あ る 。副 甲状 腺 ホ ル モ ソも正 常範 囲 内
で は あ るが,0.48ng/mlと上 昇傾 向に あ るた め,123L
20iTi-cloridesubtractionparathyroidscintigram
(Fig,10)を施 行 した とこ ろ,摘 除 した 左下 副 甲状 腺
部 とは 別 の 甲状 腺 左 葉 や や 下 方 にhotnoduleを 認
め た.こ れ は1976年11月29日の副 甲状 腺 腺 腫摘 除 時 に
取 り残 され た 左下 副 甲状腺 の過 形 成 も し くは 腺 腫 の再
発 と考 え られ る.今 後 この 部 の外 科 的 治療 を 考 え てい
るが,本 疾 患 の病 態 を知 る うえに 興 味 を 持 たれ る.












褐色 細胞 腫の年齢 別発 生 頻 度に ついて宮 内ら5)


















高井ら6)(1982)はMENI型の治 療は,臨 床 症状
の原因となっている腫瘍から順に手術をおこなうのが
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